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1　はじめに
　家族性乳酸脱水素酵素Mサブユニット欠損症（以下
LDH－M欠損症と略す）は、1980年菅野らによって
初めて報告された。第2家系は前川らによって1984年
に報告されている。本症例は、1985年に浮田らによっ
て報告された第3家系の家族で膜式帝王切開術により、
男児を娩出した。世界で3家系目、分娩は2例目とい
うきわあて稀な症例であった。本疾患の文献的理解を
深め、分娩・産褥期の管理について報告する。
II　症例
年齢：26歳
初経：初産婦
妊娠週数　38週
既往歴：LDH－M欠損症の他になし
家族歴：両親が血族結婚（いとこ同士）
　　　　兄がLDH－M欠損症
症状：疲れやすい
　　　激しい運動をした時、重い荷物を持った時、
　　　寒い時、運動の継続時に筋肉の硬直や痛みが
　　　　ある。
　　　褐色尿を排泄する。
皿　看護の実際及び考察
1．看護計画立案まで
　図1は、LDHアイソザイムを示している。　LDH
は、糖代謝に関与する酵素で、MおよびHの2っのサ
ブユニットからなる四聖体であり、5種のアイソザイ
ムが存在する。左は正常者、右は本症例のLDHアイ
ソザイムである。本症例は、電気泳動で最も陽極側に
泳動する①のみ出現する。LDH－Mは嫌気的糖分解
の盛んな臓器である骨格筋や肝臓に多く存在する。嫌
気的条件のもとでは、LDH－Mが存在しない為に解
糖系が十分に作動せず、ATPが生成されない為、筋
組織に障害をおこすことが特長である。分娩時には子
宮筋での虚血は十分考えられ、分娩時の子宮筋の硬直
などの症状は、骨格筋と同様の機序で説明される。L
DH－M欠損症第1家系の症例で、経膣分娩を試みた
図1　LDHアイソザイム
　　正常者
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が、子宮硬直、胎児心音低下の為、帝王切開術が余儀
なくされている。本症例もオキシトシン・チャレンジ
テストを試みたところ、同様の傾向がみとめられたの
で、帝王切開術が実施された。2340gの男児をアプガ
ールスコア8点にて娩出した。
　表1は、生化学検査結果を示している。入院時CPK
活性の上昇および、ピルビン酸の増加を認める他は特
に異常を認あなかった。国構、ピルビン酸は著しく増
加し、エネルギー代謝の異常を疑わせたが、ミオグロ
ビン、CPKおよびKの増加は軽微で子宮筋の障害が
ほとんどなかったと推測された。
表1 生化学検査結果
H6．3．2 3．3 3．10 4．4　　日時
?目 入院時 手術中 1時閣後 3時履後 5時履後 鰍7日目 術徽i日目 正　常　僚
G　O　T 13 12 15 15 15 10 2G 10～30U／L
G　P　T 6 5 7 6 6 8 15 3～29U／L
L　D　H 438 341 406 371 395 561 429224～454U／L
T　　　P a3 5．4 5．8 5．3 5．2 6．2 乳3 a6～8．29／dI
A　L　B 3．7 3．2 3．5 3．1 3．1 3．6 4．4 3．9～5．39／d｝
B　U　N 11．5 9．3 8．5 9．7 9．7 12．7 14．78．O～22．6㎎／dl
U　　　A 3．3 4．1 4．2 4．5 4．7 3．7 5．0 a5～7．8㎎／dl
CRTN0．4 0．4 0．5 0．5 0．5 0．4 0．4 O．4～1．1薗9／dl
G　L　U 80 58 70 65 61 61 93 64～117㎎／d1
C　P　K 140 75 143 123 llO 188 259 31～117U／L
N　　　A 139 146 140 141 142 141 142138～14㎞Eq／L
K 3．9 3．3 4．2 3．7 3．9 4．0 3．9 3．6～5．2曲／L
C　　　L 109 l16 110 113 113 107 10698～108皿Eq／L
Pyruvate130 715 715 942 1011 34～107nM／L
Lactate1900 1232 1254 1532 1854 366～1654nM／L
Myogiobin1．9 L24 1．53 1．94 1．88 2．59崩／L以下
2．看護計画立案から
　分娩・産褥期は、急激な身体的変化に加え、育児と
いう新たな労作が加わり、正常な者でさえ疲労を感じ
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やすい時期である。そこで、表2の看護計画を立案し
実施した。計画は、観察・看護療法・教育に分けてま
とめた。
　看護療法プランとして術後の行動範囲を日を往って
計画し、徐々に拡大していった。術后ベット上で同一
体位を長くとらない様、30分から1時間毎の体位変換
を計画したが、腰椎麻酔の為、暴騰3時間から自分で
少しずつ体位を変えることが可能だった。1日目はベ
ットをギャッヂ・アップして座位をとり、2日目から
トイレのみ歩行を開始した。3日目はこれに朝7時の
直接授乳を加えた。授乳時、クッションを使用して安
楽な体位を工夫したり、乳房マッサージ・授乳・搾乳
までを30～40分以内とするなど筋肉に対する負荷を最
小限にできるよう計画した。4日目は、7時から20時
まで3時間毎に授乳するようにした。5日目に母児同
室としたが、21時以降は、ベビーは新生児室であずか
り、介護することとした。7日目からは全面的に母児
同室制をとった。疲労・筋肉痛がある時は、休息を促
すこと、前日の計画へもどることを原則とした。しか
し、肩こりや軽度の筋肉痛があった他は、症状はなく
計画に従って育児・行動を拡げていくことができた。
さらに退院后の生活指導も教育プランに加え実施した。
1ケ月検診時の問診で「入院中と同じような軽い筋肉
痛と肩こりが1回あっただけで、身体はつくらない」
ということで目標が達成されたといえる。
　又、本疾患をもち分娩する例が2例目ということで
患者は不安を持っていた。吉田は、不安を軽減するに
は患者が少しでも言いたいことが言える条件をつくる
ことだと言っている。患者はプライマリー・ナースに
不安を訴えることができたのか術后は、　「少し安心し
ました」という言葉が聞かれた。
IV　まとめ
　今回、LDH－M欠損症妊婦の分娩・産褥期の看護
を経験した。TCAサイクルは正常に作動するので、
筋肉の負荷を最小限におさえるよう援助し、指導した。
その結果、異常を認めず、分娩・産褥期を経過するこ
とができた。
　今後も疾患の特長にそった看護が行えるよう、この
経験を生かしていきたい。
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表2
看護上の問題点・解決目標 観　　　　察 看　　　護　　　療　　　法 教　　　　育
＃1．合併症の潜在的状態 1．筋硬直の有無 1．動静について 1．疲労・筋肉痛出現時の
筋硬直性けいれん 2．筋肉痛の有無、 術後0日目：30分間～1時間毎の体 方法
家族性乳酸脱水素酵素 部位、程度 位変換する 2．疲労・筋肉痛出現時の
Mサブユニット欠損症 3．疲労の有無、程度 1日目1ベッドをギャッジ・ア 対処方法とその必要性
に起因。 4．動脈の程度 ップし坐位をとる 3．看護療法1・2の方法
↓ 5．睡眠・休息状況
U．患者の訴え
V．血液検査結果
2日目～トイレの往復：のみ歩行
R日目：朝7時の授乳を行う
S日目：7時から20時までの授
　　と必要性
S．退院後の生活
@・疲労・筋肉痛出現時の
筋硬直油けいれんが CPK、ミオグロビ 乳を3時間隔に行う 対処
おこらない。 ン、乳酸、ピルビン 5日目llO時から21時まで母児・育児の工夫
酸、ATP、グリセ 同室とする 授乳はクッションを
1）疲労時、医療者に伝え ロール、GOT、　G （授乳時間は4日目と同 使用して、安楽な体
ることができる PT、　BUN、アミ じ） 位をとる。
2）疲労時の対処について ラーゼ、Kなど 7日目：母児同室とする 筋肉痛がある時は児
理解し、行動できる 8．ミオグロビン尿の ※疲労・筋肉痛がある時は前日の計画 を寝かせて授乳する
3）筋肉痛出現時の対処に 有無 　一ﾖ戻る オムツライナー・紙
ついて理解し行動でき 2．．育児について オムツなど使用し洗
る ・乳房マッサージ、授乳・搾乳まで たく物を減らす。
を30～40分以内とする様介護する ・夫への指導
・授乳時、枕・クッションを用いて 育児に参加する。
安楽な体位をとる
・母児同室、授乳時間は1に準ずる
3．疲労・筋肉痛出現時
・休息を促す
・マッサージ、軽い運動を行う
・酵素投与
・医師へ報告
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